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Multiple okulare Kolobome (MOC) 
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Schlüsselwörter 
Multiple okulare Kolobome - Schneeleopard -
Lidkolobome - Optikuskolobom - persistierende 
Pupillarmembran 
Zusammenfassung 
Multiple okulare Kolobome (MOC) mit persistie-
render Pupillarmembran beim Schneeleopard 
(Panthera uncia) 
Bei drei aus einem Wurf s tammenden Schnee leoparden-
we lpen werden als mult iple okulare Ko lobome (MOC) 
bilaterale Ko lobome des oberen temporalen Lidrandes, 
bilateral persist ierende Pupi l la rmembranen und ein uni la-
terales Ko lobom der Eintrittsstelle des F. opt icus beschrie-
ben. Die kausale Pathogenese aller Ko lobome wird ver-
g le ichend diskutiert. Die L idko lobome, wesent l icher Teil 
des M O C - S y n d r o m s beim Schnee leopard , s ind höchst-
wahrschein l ich nicht hereditärer, sondern diaplazentar-
viraler Genese. 
Key words 
Multiple ocular colobomata - Snow leopard -
Colobomata of the eyelids - Coloboma of the optic 
nerve - Persistent pupillary membranes 
Summary 
Multiple ocular colobomata (MOC) with persistent 
pupillary membranes in the snow leopard (Pan-
thera uncia) 
In a litter of three snow leopards, bilateral co lobomata of 
the upper temporal eyel ids, bilateral persistent pupil lary 
membranes and a unilateral co loboma of the optic nerve 
entrance are descr ibed as »Mult iple Ocular Colobomata« 
(MOC). The causal pathogenesis of each of the co lobo-
mata is d iscussed comparat ively. The co lobomata of the 
* Herrn Prof. Dr. R. Fritsch zum 60. Geburtstag gewidmet 
eyel ids, essential feature of the M O C Syndrome in snow 
leopards, are most probably not of hereditary, but rather 
of intrauterine infectious viral origin. 
Einleitung 
Mit dem Begriff Ko lobom (griechisch = Verstümmelung; 
Spalte) wird in der Ophthalmologie ein partieller oder 
totaler, gewöhnl ich in der Region der embryonalen Spalte 
lokalisierter Defekt einer okularen Struktur bezeichnet 
(typisches Kolobom). An anderen anatomischen Orten 
zustandekommende kongenitale Defekte ähnlichen 
Erscheinungsbi ldes und unterschiedl ichster Ät io logie 
werden atypische Ko lobome genannt. Typische Kolo-
bome können die optische Scheibe, die Netzhaut, die 
Aderhaut und die Linse betreffen. Okulare Ko lobome 
(Lücken oder Spalten) treten bei Mensch und Tier oft 
bilateral auf und sind häufig mit anderen Entwicklungs-
defekten (z.B. Mikrophthalmie) kombiniert (6). 
Der Schneeleopard oder Irbis (Panthera Uncia uncia, 
Schreber, 1775) ist eine in Innerasien beheimatete 
(bedrohte) Großkatzenart, um deren Erhaltung sich ver-
schiedene zoologische Gärten der Welt bemühen. Die 
internationale Führung des Zuchtbuches (Studbook) 
obliegt dem Zoo von Helsinki, Finnland (7). 
Über das Auftreten multipler okularer Ko lobome (MOC) 
beim Schneeleopard berichteten bislang Wahlberg 
(1978), Wahlberg u. Tarkkanen (1980), Wahlberg et al. 
(1982) sowie Isenbügel u. Wei lenmann (1985); weitere 
Beobachtungen stammen von Phil l ips (1981), Barnett 
(1981) (zitiert bei Isenbügel u. Wei lenmann, 1985) und van 
Bree (pers. Mitt ig., zitiert bei Wahlberg et al. , 1982). 
Das Spektrum der in der Literatur als M O C - S y n d r o m des 
Schneeleoparden beschriebenen okularen Defekte 
umfaßt an erster Stelle das uni- oder bilaterale Ko lobom 
des temporalen oberen Lidrandes (mit konsekutiver Reiz-
keratitis), gefolgt von unilateralen Ir iskolobomen unter-
schiedl icher Ausprägung, Netzhautdysplasien, unilatera-
ler Mikrophthalmie, Anophtha lmie und »Blindheit«. 
Bei am 19.4.1987 im Münchner Tierpark Hel labrunn A G 
geborenen Schneeleoparden sahen wir neben dem für 
das M O C - S y n d r o m charakterist ischen bilateralen Lidkolo-
bom weitere okulare Anomal ien , die im folgenden zusam-
menfassend beschrieben werden. 
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A b b . 1 Schnee leopard , O d , Ko lobom des oberen tempora len 
L id randes ; t ranskorneales Auf leuchten hell reflektierender Fäden 
in der vorderen Augenkammer (PPM). 
2b 
A b b . 2a + b Tei lweise pigmentierte, helle, f i l igran verzweigte, 
zw ischen Hornhaut und Pupi l larsaum (a) oder der Ir isoberfläche 
(b) f ix ierte Stränge (PPM), bei (a) artefiziell luxierte Linse im 
Vordergrund , bei (b) Linse en tnommen. 8 x nat. Gr. 
Eigene Untersuchungen 
K l i n i s c h e B e f u n d e 
Bei drei männl ichen Schnee leoparden wurden kl inisch 
bilaterale Ko lobome des oberen tempora len Lidrandes 
beobachtet (Abb. 1) (in e inem Fall kombiniert mit unilate-
raler Trübung der Hornhaut), deren chirurgische Korrek-
tur nicht gelang. A l s weiterer okularer Defekt fiel bei al len 
drei Tieren ein t ranskorneales Auf leuchten multipler, hell 
reflektierender Fäden in der vorderen Augenkammer auf 
(Abb. 1). A l le drei Schnee leoparden wurden im Al ter von 
ungefähr zwei Monaten eingeschläfert , nachdem eine 
Entropiumoperat ion nicht den gewünschten Erfolg 
gehabt hatte. 
M a k r o s k o p i s c h e B e f u n d e 
Bei der Betrachtung der formal inf ix ier ten, kalottierten 
Bulbi unter der Stereolupe erwiesen sich die Fäden in der 
Vorderkammer als f i l igrane, hel le, zum Teil pigmentierte, 
partiell kommuniz ierende (netzförmige), zwischen Irisvor-
derseite und Hornhautrückseite fixierte Stränge. Die 
Stränge inserierten an der Iris mehrhei t l ich am Pupil lar-
saum (Colarette) und an der Hornhaut zentral ohne 
Trübungspunkte (Abb .2a + b). Die Konturen von Iris und 
Zil iarkörper waren regelrecht, die Linsen ohne Befund. A n 
einem Bulbus fiel ein Opt ikusko lobom auf (Abb.3). Die 
Netzhaut war in allen Bulbi unauffäl l ig. (Die pathologisch-
anatomische Untersuchung der übr igen Organe ein-
schließlich des Z N S erbrachte keine gröberen pathologi-
schen Befunde; Institut für Tierpathologie der Universität 
München.) 
H i s t o l o g i s c h e B e f u n d e 
Die defekten Oberl ider wurden nicht histologisch unter-
sucht. Die unilateral, bei nur e inem Tier kl inisch aufgefal-
lene Hornhaut t rübung entsprach dem Bild der zentralen 
oberf lächl ich-stromalen Keratit is mit Betei l igung poly-
morphonukleärer Leukozyten. Die die vordere Augenkam-
mer (zwischen Iris und Hornhaut) überquerenden, netz-
förmigen Stränge stellten sich histologisch (im Quer-
schnitt getroffen) als dünnwand ige , von einer fe inen, fast 
strukturlosen, z.T. p igment führenden Hülle zellulären 
mesodermalen Gewebes umgebene Blutgefäße dar 
(Abb .4a + b). Ihre korneale Insertion war durch schmale 
Lücken in der Descemetschen Membran und interfibril-
läre Rundzellketten im tiefen, nicht vaskularisierten Horn-
hautstroma gekennzeichnet. Die ir isseit ige Insertion ver-
lief kontinuierl ich mit der mesodermalen Schicht der 
Irisvorderseite, das heißt, die Strangenden waren mit der 
Irisoberfläche ohne Demarkat ion verschmolzen. Das uni-
lateral bei e inem Tier vorhandene Opt ikusko lobom erwies 
sich histologisch als eine Evaginat ion von Netzhautge-
webe in den proximalen Teil des F. opt icus, und zwar in 
Form einer mult izyst ischen, zum Glaskörper offenen Ekta-
sie mit intakter benachbarter Chor io idea und Sklera 
(Abb. 5). (Die histologische Untersuchung der Gehirne 
[Tractus opticus und Corpus geniculatum laterale] 
Entropiumoperat ion nicht den gewünschten Erfolg ge-
habt hatte. 
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A b b . 3 Uni laterales Opt i kusko lobom an der Eintrit tsstel le des 
F. opt icus. 3 x nat. Gr. 
A b b . 5 Histo logisch erweist sich das Opt ikusko lobom als dünn-
wand ige pol izyst ische, mit Netzhautgewebe ausgekleidete 
Ektasie an der Eintrittsstelle des F. opt icus. P A S , Planlupe 1. 
A b b . 4 a + b Die die Vorderkammer überquerenden Stränge 
(PPM) bestehen histo logisch (quer getroffen) aus dünnwand igen , 
von m e s o d e r m a l e m Gewebe umgebenen Blutgefäßen, bei (a) 
frei in der Vorderkammer (PAS, Obj . 40), bei (b) kurz vor der 
Insertion an der Ir isvorderseite (v. G. , Obj . 40). 
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A b b . 6 S t a m m b a u m der Schneeleopardenfami l ie (Joki und EIN) 
des Münchner Tierparks Hel labrunn. Nachkommen mit mult ip len 
okularen Ko lobomen (MOC) laut Studbook S. 169: 
Charl ie x Venia (6 Welpen) ] 
Vil le x Välkky (1 Welpe) > 5,5 
Charl ie x Valpuri (3 Welpen) J 
weib l ich-weib l ich sind alle miteinander verwandt, männl ich-
männl ich s ind nicht verwandt. 
P a t h o l o g i s c h - a n a t o m i s c h e D i a g n o s e 
Bilaterale Ober l idkolobome (bei allen drei Tieren) mit 
unilateraler Exposit ionskeratit is (bei e inem Tier); unilate-
rales Ko lobom der Eintrittsstelle des F. opt icus (bei e inem 
Tier); bilaterale Membrana pupil laris persistens (bei allen 
drei Tieren), (multiple okulare Ko lobome und Anomal ien) . 
Diskussion 
Die im Münchner Tierpark Hel labrunn lebende Schnee-
leopardenfamil ie entstammt überwiegend der Zucht des 
Zoos in Helsinki. Das Elternpaar (Joki, Krefeld 16 und EIN, 
München 4), von dem der Wurf (3.0) mit den beschriebe-
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nen mult iplen okularen K o l o b o m e n abstammt (Abb. 6), 
hatte ein Jahr zuvor (1986) bereits einen 3 Welpen starken 
Wurf gehabt, der oph tha lmo log isch unauffäl l ig war und 
an Lebensschwäche gestorben war. Die bei dem zweiten 
Wurf (3.0) beobachteten okularen Veränderungen ent-
sprechen, was die bi lateralen L idko lobome betrifft, dem 
zum ersten Mal von Wahlberg (1978) unter dem Terminus 
»Mult iple Ocular Coloboma« (MOC) bei zwei Schneeleo-
parden aus dem Zoo von Helsinki beschr iebenen S y n -
drom. 
Die Frage nach der Ät io log ie des M O C - S y n d r o m s ist noch 
nicht beantwortet. Die von Wahlberg und Tarkkanen 
(1980) und Wahlberg et al. (1982) durchgeführten Unter-
suchungen sprachen gegen hereditäre Faktoren chromo-
somalen oder genet ischen (n ichtchromosomalen) Ur-
sprungs. 
Das Vertei lungsmuster der okularen Veränderungen beim 
MOC-Synd rom scheint eher die Hypothese zu unterstüt-
zen, daß die Defekte in der Hauptsache durch noch nicht 
aufgedeckte exogene Faktoren Zustandekommen (16). So 
ist z .B . bekannt, daß Hypo- und Hyperv i taminosis A 
teratogene Wirkung haben kann. Nach Korrektur eventu-
eller Überversorgung mit V i tamin A traten jedoch im Zoo 
von Helsinki weiterhin Fälle von M O C auf (16). Ob von 
Insektiziden, wie z .B . Cholester inesteraseinhib i toren, die 
zur Bekämpfung von Schaben in Katzenhäusern verwen-
det wurden, teratogene Wirkung ausgeht, ist noch unklar 
(16). Die teratogene Wirkung wei terer exotoxischer Fakto-
ren, wie die von Schwermeta l len (Pb, Hg und vor al lem 
Cd), konnte durch Blutanalysen b is lang nicht nachgewie-
sen werden (16). 
Daß infektiöse Agenz ien , w ie z. B. das feline Parvovirus 
(feline Panleukopenie) oder Toxop lasma gondi i , d iapla-
zentar die embryonale oder fetale Entwicklung des Auges 
stören können, ist ebenfal ls bekannt (zitiert nach Wahl-
berg u. Tarkkanen, 1980). Für Infektionen mit dem fel inen 
Herpesvirus Typ 1 (feline Rhinotracheit is) sind Schneeleo-
parden besonders anfä l l ig ; derart ige Infektionen sind im 
Zoo von Helsinki wiederhol t beobachtet , Vaccinierungen 
dagegen jedoch nur drei Jahre lang durchgeführt worden. 
Nach Ende der Vacc in ierungsper iode gebar eine Schnee-
leopardin ein Junges mit (nicht näher bezeichnetem) 
Ko lobom (16). 
Im Münchner Tierpark Hel labrunn wi rd die Schneeleo-
pardenfamil ie regelmäßig gegen fel ine Panleukopenie, 
dagegen nicht gegen fel ine Rhinotracheit is geimpft; Ent-
wurmungen f inden im Abs tand von 60 Tagen statt, Insek-
tizide werden bei der Reinhal tung der Katzenhäuser nicht 
eingesetzt. 
Nachdem das M O C - S y n d r o m des Schneeleoparden aller 
Wahrscheinl ichkeit nach kaum hereditären Charakter hat, 
wird intrauterinen Virusinfekt ionen als kausalem terato-
genem Faktor des M O C - S y n d r o m s heute die größere 
Rolle eingeräumt (16). 
L idkolobome, wesent l icher Befund des M O C - S y n d r o m s 
beim Schneeleopard, wurden , w e n n auch als selten, bei 
der Katze (EKH) und beim Hund beschr ieben und ätiolo-
gisch entweder auf eine Störung der Lidentwicklung 
durch Druck seitens der Amnions t ränge zurückgeführt 
oder als wahrschein l ich sporadischer, nichterbl icher 
Defekt unklarer Genese erklärt (3, 9, 10). Bei den Lidkolo-
bomen der Schnee leoparden erscheint uns eine kausale 
Betei l igung von Amnions t rängen deshalb als unwahr-
schein l ich, wei l die L idko lobome bilateral und zudem mit 
weiteren intraokularen Befunden kombiniert auftraten. 
Beim L idko lobom des M e n s c h e n , das, auch in Komb ina -
tion mit weiteren okularen Defekten, nicht ungewöhnl ich 
ist, spielt Heredität ebenfal ls nur eine untergeordnete 
Rolle. Pathogenet isch gelten für menschl iche Lidkolo-
bome zwei Theor ien : Große Ko lobome können auf 
mechanische Interaktion von Amnions t rängen, kleine 
(kerbenformige) Ko lobome dagegen auf ein lokalisiertes 
Versagen der Adhäsion der Lidfalten oder deren prämatu-
ren Zusammenbruch zurückgeführt werden (6). 
A ls Teil des M O C - S y n d r o m s des Schnee leoparden s ind 
bislang reine Opt ikusko lobome ebensowen ig bekannt 
geworden wie die Persistenz der Pup i l la rmembran. Dem 
in der vor l iegenden Arbeit bei e inem der Schneeleopar-
den beschr iebenen Ko lobom an der Eintrittsstelle des 
F. opt icus ähnliche (typische) Opt ikusko lobome wurden 
bereits bei Hauskatzen (3) und bei T igerwelpen (5) 
beschr ieben. Das Ko lobom an der Eintrittsstelle des F. op-
ticus ist auch beim Menschen selten und mehrhei t l ich 
unilateral. A ls typische Ko lobome beruhen die Opt ikusko-
lobome bei Mensch und Tier auf e inem in der Region der 
embryonalen Spalte lokalisierten erbl ichen Defekt, des-
sen Übertragung bei beträchtl ich var i ierender Penetranz 
unregelmäßig dominant erfolgt (6). 
Die komplette oder inkomplette Persistenz der vaskulären 
pupil lären Membran (PPM) ist bei Tier und Mensch sehr 
häufig (6, 14). Die P P M wurde beim Hund , in jüngerer Zeit 
vor al lem für die Basenj i - und Dobermannrasse (1, 2, 11, 
12, 13), aber auch bei der Katze (3), bei Schlachtt ieren (8, 
12, 18) sowie bei Maus und Ratte (4, 19) beschr ieben. 
Die Persistenz der vaskulären pupi l lären M e m b r a n beruht 
auf e inem Versagen des normalerweise im fetalen Leben 
ablaufenden At roph ieprozesses der mesodermal 
umscheideten (embryonal blut führenden) Arkaden. Im 
Fall ihrer Persistenz können die mesoderma len Gefäß-
stränge frei in der Vorderkammer flott ieren oder nur an 
der Iris, an der Linse, aber auch, wie oben beim Schnee-
leopard beschr ieben, an der Hornhaut fixiert sein. (Kli-
nisch ist die P P M bei Tier und Mensch selten von 
Bedeutung, ihre Behandlung gewöhnl ich unnötig.) 
Ät iologisch wird die P P M vor a l lem beim Hund (Basenji 
und Dobermann) als Erbkrankheit mit au tosomal -domi -
nantem oder rezessivem Über t ragungsmodus angese-
hen. Bei der P P M des Menschen spielt Heredität keine 
große Rolle, obgleich hereditäre Einflüsse unzweifelhaft 
exist ieren, schon wei l die Absorp t ion der vorderen 
Schicht des Irisstromas genet isch kontroll iert wird (6). 
Ob die vor l iegend bei Schnee leoparden beschr iebene, 
jeweils bilateral persist ierende Pup i l la rmembran heredi-
tären Ursprungs ist und zum M O C - S y n d r o m dieser Groß-
katzenart überhaupt in nosolog ischer Beziehung steht, 
muß zunächst unbeantwortet b le iben. 
So lange der eigentl ich wesent l iche Teil des M O C - S y n -
droms, die L idko lobome, ät iologisch unklarer und ver-
mutl ich nicht hereditärer Genese s ind, ist es s innvol l , alle 
im Rahmen des M O C - S y n d r o m s beim Irbis beobachteten 
erbl ichen oder nichterbl ichen okularen Defekte zu doku-
mentieren, um damit gezielte Schutzmaßnahmen zu för-
dern und den Zoobestand dieser bedrohten Großkatzen-
art opt imal zu halten und zu vermehren (7). 
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